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第 1章緒 言	 
反射消失を同一疾患に基因する症状と考え，乙れを
独立疾患とレて完全型及び不完全型に分類した。
1902年 Strasburgerが多発硬化症と思われる患 それ以来かかる症状を有するものを Adie症候群
者の左限に於て，対光反応が消失し，しかも幅膜反 として各方面から注目されるようになり， Schnei-
応が緊張的経過をとった 1症例を Myotonische der (1933)，Browner (1933)，Barre (1934)，We・ 
PU pillenreaktionと記載して以来，諸家の注目す ber (1934 Kyrieleis (1934)，Jellife Smith Ely )， 
る処となり，各国民於てもそれに関する報告が相継， ，(1 934)，Muller (1935)，Brombe培 (1935)，Har-
いで見られる様になった。即ち， Saenger(1902)， vier & Boudin (1935)，Bramwell (1935~1936) ，c 
Nonne (1903)，Rothmann (1903)，Axenfeld Busscher (1936)，Rudolf，G. de M. (1936)，Petit 
(1906)，Rりnne(1909)，Dimmer (1911)，Magiot et Delmond (1936)，Kehrer (1937，1938，1939)， 
(1911)，010百(1914)，Lerperge!r (1914)，Domarus Braun (1938)，Matzdorff (1939)等の研究が相継
(1919)，Axenfeld (1919)，Mayer (1920)，Barkan いで発表され，吾固に於ても伊東 (1940)，西村 
(1921)等により，類似した 20数例の報告を見た。 (1942)，斎藤 (1944)，品川I(1944)，市原 (1949)，
然るに， 1921年 Behrは自己の 8症例を中心と 北村 (1953)，高橋(1954)，安芸，豊倉，三輪(1955)，
して詳細な観察を行うと共に，既に報告された諸家 北村 (1955)，栗本 (1956)，小野(1956)，横山，後
の症例を検討し，是を Pupillotonieと命名するこ 藤 (1956)，平田(1956)等の報告が見られる。 Adie
とを提唱し，漸く本症の輪廓が明らかになった。彼 は本症候群を独立疾患と想定したにも拘らず，諸報
はその臨床的特徴として， 告の中には本症候群の認められる場合Il:，更に多く 
(1)偏眼性lと来ることが多いo e の副症状を伴うものが少からず見られ，今日なお， 
(2)明室に於ては，瞳孔は中等大若しくは散大 独立疾患に基くものか単なる症候群かの問題は依然
し，対光反応は光線lζ対しては直接間接共に殆ど或 として解明されていない。
は全く消失するかに見えるが，長時間暗処に置けば 著者は本症候群8例 (6症例中に 2組の遺伝を認
明らかに散瞳を来たし，明室lζ出せば緩徐な緊張性 めたうを経験し， 2，3の知見を得たので主主に報告
収縮を来たす。 し，更に，本邦lζ於ける本症候群の諸報告を集収 
(3)輔鞍反応は縮瞳，散瞳共l乙緩徐な経過をと し，吾が固に於ける本症候群の実態に関しても検討
り，幅藤を除いた後も暫時縮瞳の俸(亭在する。 を加えてみたいと考える。 
(4)調節反応も緩徐な経過をとることが多いが，
調節力は正常である。
第 2牽症 {列
等を挙げている。 第 11Ij 22才の男子。農業，担 
1931年に至り Adieは「臆反射消失を伴う偽性ア 〔家族歴〕 父は 51才(詳細は第2例として後述〉。
ーガイ Jレロパートソン瞳孔，背髄癖lζ似たる良性の 母は 49才，物事を気にしない明朗な社交的な性格
異常Jという題名の論文を発表し，眼症状と挺反射 で，体型は柏々肥満型l乙属する。同胞は 3人，患者
消失との相関に着目した。彼は更に翌 1932年には は第 1子である。第2子は 11才時腸チフスにて死
既に諸家によって報告された Pupillotonieの症例 亡。第3子は 10才で明朗，澗達な性格をもち，体
中9例記臆反射消失のあることを認め，之に同様の 型は肥満型である。その他の血族には精神，神経疾
自家経験例 13例を加えて， Pupi1lotonie とそれに 患の存在を認めない。
併発する臆反射消失殊に膝蓋挺反射及びアヒレス健 〔本人歴〕 出産時K異常なく，特に著患をしらな
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い。性格は内気，素直，九張面，心配性で，新制中
学を卒業したが，成績は中位に属し，養育史，生活
史に特記すべきととはない。
〔発病時前後の症状及び其の経過〕 昭和30年 (19
才)頃から下肢がだるく感ぜられ，同年6月，内科
医を訪れたととろ，膝蓋臆反射(以下 P.S.R.と略
記)の欠如を指摘され，脚気の診断を受け，其の後
数カ月受療したが症状に格別の変化が見られなかっ
Tこ。昭和 31年 3月頃から，些細な事が気になりだ
し，自分ではくだらない事だと思いながらもやらず
にいられないようになった。例えば，稲刈りをして
いても家の電灯を消し忘れたかどうかと気になって 
仕事が出来ないと云った強迫体験が現われた。以後
症状は一進一退であったが，昭和 32年8月C、ろか
ら更に差明と物がちらちらして見難い感じが起つ
た。叉映画を観 Tこ後，明るい場所に出ると 2~3 時
間，時lとは半日位もボーッとして酒に酔った様な感
じが続く事があった。偶々其の頃，結婚話があった
が，現在の自分には結婚の自信が持てない，将来ど
うしたらよL'かなどと心配になり，夜も不眠が続き，
同年9月 24日当科を訪れた。外来で強迫症状と共
に瞳孔障碍と鍵反射消失の存在lζ注目されて入院す
るに至った。
〔入院時所見〕 身体所見発育は中等度，体型は
無力型に属するが内臓には異常なく，尿所見も正
常，感覚及ぴ運動機能も正常である。
瞳孔は正円型，散瞳型，対光反応は明室にて両則
共全く消失，二頭筋反射及び三頭筋反射は共に軽度 
lζ存するが， P.S.R.，アヒレス臆反射(以 A.S.R.
と略記)は共l乙両則とも欠如，腹壁反射は軽度に存
し，病的反射を認めない。
髄液所見は，液圧 220，.，.180mm H20，色は水様透
明で，潤濁なく，細胞数は 3/3'Nonne，Pandy，及
びその他グロブリン反応は何れも正常，髄液及び血
清のワ氏反応は共に陰性である。自律神経機能検査
では Adrenalin試験で軽度の血圧上昇を見， Atro-
pin試験で脈持数の軽度の増加を見たが判定は何れ
も陰性， Pilokarpin，Aschner，Czermak，respira-
torische Arrhythmie，Kestner，Cold pressor 
test共に陰性で，自律神経機能の異常は認められな
い。なお，脳波検査並びに KraniographieK於て
も異常はなかった。
精神症状並びに経過淡路式向性検査では向性指
数 100， 内向 1度，精研式性格診断表では神経質，
心情質検査では無力，強迫，粘着K偏{奇徴線が認め
られた。
強迫症状及び睡眠障碍に対しては Atraxin1日
量 600mgを約 1カ月投与し， 心理療法を施行した
処，徐々に軽快した。
眼所見視力は右1.2，左1.5で外眼部，眼底，視
野及び色神K異常は認められない。
瞳孔所見は，明室で検査すると両側共に正円，散
瞳性，等大で共に径 5mm，対光反応は両則共lζ全 
く欠如する。暗室で検索すると其の径は 6mmとな
り，対光反応は遅鈍に出現する。 60分間の暗順応後
に距離 50cmの 100Watt電球を注視させた場合
minimum迄縮小するのに 13秒を要した。対光反
応は暗順応後約5分にて明らかに出現する。轄鞍反
応は明室に於て 3.8秒を要し，幅韓中止後旧に復す
るには約3秒を要した。薬物の直接点眼による瞳孔
径の変化は表 1の如くである。瞳孔は日によって其
の大いさ並びに形を変え，平常は正円形を呈する
が，時には縦lζ長い楕円形を呈することもある。
表1. 薬物による瞳孔径の変化
函差6分!州吋20分10|前 
とえ。品マトロピ )2.5)3.
1
5)
1
4.014.014.014.0 1+1.5 
12コカイン I2.0 1 2.0) 2.0 1 2.0 1 2.0 1 2.0 / 0 
t究員ロカJレピ I2.51 2.5/ 2.0 1 2.0 1 2.0 12.0卜0・5 
WんUナ 12.5/ 2.51 2.51 2.5/ 2.5/ 2.51 
fぷ区ミン 12.0[2.0 12.5 j2.513.013.01 +1.
0 
5 
単位 mm.
以上の諸点から本瞳孔所見は Pupi1otonieと考
えられる。更に P.S. R. I肖失を併せ考慮して， Adie 
症候群(以下A.S.と略す〉と診断する。
なお，退院後，差明の軽快をみ，更に P.S.R.の
微弱ながら出現するのを認めたが，瞳孔所見は何等
の変化をも認めなかった。
第 21~J 51才の男子。症例 1の父。農業 
〔家族歴〕 第 1子(症例 1)以外K特記すべきも
のはない。
〔本人歴〕 発育正常。著患なく，性病の既往もな
い。性格は凡張面，小心，神経質，強情。飲酒量は
時に 3合程度。高等小学校卒業，成績は中位，生活
史上は兵役lと服せる以外K特記すべきものはない。
〔発病時前後の症状及び其の経過〕 昭和32年 9
月，第 1例の入院時に偶々発見されたもので，自覚
症状は特に認められない。
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〔入院時所見〕身体所見体格柏、々小，栄養中等 尿所見lとは呉常なく，尿量 1400ccで 17Ketoster・
度，胸腹部に異常所見なく，運動及び知覚障碍は認 oid定量は 25mg，自律神経機能検査では Pi1okar-
められない。 P.S.R.及び A.S.R.は共に著明に減 pin test (十ト)， Aschner (71~64) である。脳波及
弱しているが，病的反射は認められない。血液ワ氏 び KraniographieR.異常所見は認められない。
反応陰性，尿所見に異常はない。 眼所見 視力は右眼 0.5 (1.0 x +1.5D)，左眼
眼所見両眼とも，眼位及び眼球運動正常。視力 1.0，両眼共に限位及び眼球運動正常。外眼部，眼底，
は左1.0，右0.8，外眼部，眼底，視野共lζ正常であ 視野及び色神に異常を認めない。瞳孔所見は明室lζ
る。瞳孔径は明室にて共に 4.0mm，正円形を示し， て，瞳孔径右5mm，左2.5mmで共lζ正円形。対
対光反応は直接間接共に全く欠如せるが如くに見 光反応は右眼では直接間接共に全く欠如するが，轄
え，轄鞍反応は極めて微弱，辛うじて其の痕跡を認 鞍反応は極めて遅鈍である。左眼では対光反応，臨
める程度である。暗室にては瞳孔は著明l乙散大し， 、鞍反応共に迅速且つ充分である。暗室では右瞳孔は
対光反応は軽度乍ら出現した。叉，轄鞍反応には約 更に著明K散大し，対光反応は軽度に出現する。轄 
4秒を要し，轄鞍中止後旧に復するのは約4秒を要 鞍反応は約8秒を要し，騎鞍中止後旧l乙復するのに
した。なお，瞳孔は縮瞳及び散障に際しでも変形を 7秒を要する。眼痛に対して Sedes，Irgapyrin等
認めない。 の対症療法を行ない，約3カ月余で自覚症状が軽快
第3例 22才の女子。会社員	 したために退院した。退院時にも，瞳孔反応並びに
〔学族歴〕 父は 58才時，心臓麻痔で死亡。母は 臆反射K改善が認められず，更に 1年余を経た現在
60才で健在。同胞5名。本人はその第4子で血族民 に於てもそれらの所見に変化がなく停止性である。
精神並びに神経疾患、を認めない。 第 4 伊~ 29才の女子。主婦
〔本人歴〕 出産時lζ異常なく，発育は正常。 7才 〔家族歴〕 両親は何れも 59才で健在。 同胞は 5
時，乾性助膜炎l乙擢患したほか著患はない。初潮は 名で，患者はその第3子。第2子が 19才時，喉頭結 
14才，月経は順調である。性格は小心，苦労性で 核で死亡した他は健在である。叉，血族lζ精神々経
あるが比較的明朗である。商業高校を卒業，成績は 疾患を認めない。
上。 c本人歴〕 昭和 19年 (15才時)雨下肢がむくん
〔発病時前後の症状及び其の経過〕 昭和32年 (21 でだるく，階段の昇降K苦しんだが，当時は脚気と
才)頃から細かい字を読むと眼が疲れ易くなり，長 診断されて受療した。また，当時差明が時に強い ζ
く注視していると眼の奥に鈍痛を覚える様になっ とがあった。性格は内気，凡帳面，神経質で高等女 
Tこ。翌 33年 1月，右肩から右上肢にかけて疹痛が 学校卒業，成績は中。
あり，運動に際して増強する様になった。同年3月 〔発病時前後の症状及び其の経過〕 昭和 33年6 
/ 	 11日，感冒lζJ躍り， 38.7
0C K発熱したがそれ以来両 月，当時妊娠8ヵ月，右瞳孔が異常に散大している
眼の疹痛が増強し持続的になり，同時に両下肢に重 のに気付いた。産後，右前頭部K疹痛があらわれ，
い感じを覚えた。しかしながら，視力障碍は特にな 差明が著しく，頭痛，幅吐があり，両下肢は時折知
く，発汗lζ も異常はなか/った。 3月 12日に眼痛のた 覚異常を訴えて，同年9月 15日外来を訪れ Pupi1-
め眼科を受診，右瞳孔の異常を指摘されて入院し lotonieの診断のもとに入院した。 
7こ。 c入院時所見〕 身体所見 P.S.R.及び A.S.R.
〔入院時所見〕 身体所見 発育良好，栄養中等 は共に著明に減弱しているが，病的反射は認められ
度，胸腹部民異常なく，下肢は浮腫を認めない。瞳 ない。尿所見に異常なく，脳波所見は 5~7 CjSの
孔は正円形で右眼は散大，左眼は中等大，明室にて 徐波が略々全誘導に出現するが， Focusはなく，判
対光反応は右眼欠如。左眼は迅速である。 P.S.R.， 定は Borderline1[.属する。アイソトープ検査，気 
A.S.R.，二頭及び三頭筋臆反射何れも極めて微弱 脳術でも著変は変められない。
であるが，病的反射は認めない。腹壁反射は欠如し 異常知覚は主として右膝内則部及び右足聴に時と
ているが，勝脱及び直腸障碍は認められない。血圧 して出現するのみである。
は 134~64mmHg。髄液所見は液圧 160.......110 mm 眼所見視力は左右共に1.2，瞳子L所見は明室で 
H20，色調正常，潤渇なく，細胞数 2j3'総蛋白量24 は右瞳孔の著明な散大を認め，対光反応は直接間接 
mgjdl，血液及び髄液の梅毒反応は共に陰性である。 反応ともに全く欠如する。轄鞍反応には約8秒を要
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し，轄韓中止後!日 l乙復するには約 10秒を要した。
左眼では瞳孔諸反応は総べて迅速に認められた。暗
室では患則は著明記散大するが 1時間の暗順応後も
対光反応は認められなかった。なお，瞳孔径は日に
依って著しい変動が認められた。
〔精神症状並びに経過〕 淡路式向性検査では向性
指数  66で内向 2度心情質検診では，自己不確実性
が著明l乙認められた。なお，頭痛，吐気等の心気症
状は Harrnonin(1日量 600mg)の 15日関連続投
与により消槌したが，右下肢の異常知覚及び差明は
依然として存在し，瞳孔所見及び P.S.R.減弱等は
改善きれない優に退院した。
第 5例 56才の女子。主婦 
〔家族歴〕 特記すべきものはなし。
〔本人歴〕元来余り健康ではなく， 22才時腎孟炎
及び勝脱炎， 31才時狸紅熱lζ躍患し，其の他時々胃 
腸病に催患したが，眼疾患の既往はない。
〔発病時前後の症状及び其の経過〕 昭和 28年 2
月 (50才時)頃より，何等誘因と思われることな
く，左眼に霧視を覚えた。 4月 14日比鏡を見て左眼
の瞳孔散大に気付いた。其の後全身K軽度の倦怠感 
を覚え，且つ口居及び舌尖l乙胡槻を抵めた時の様な
ヒリヒリする感じが時々あり，また，時lζ軽い腰痛
を覚えることがあったので当院眼科を訪れた。
〔入院時所見〕 身体所見体格中等大，栄養精々
不良，顔面柏、々蒼白。胸腹部に異常を認めないが，
口居部及び舌尖に知覚異常を認めた。 P.S.R.及び
A.S.R.は両則ともに消失しているが，病的反射は
認めない。髄液所見K異常なく，ヲ氏反応は血液及
び髄液共lζ陰性。勝脱直腸障碍はない。血圧は 108 
---66 rnm Hg。
眼所見視力は右  1ム左  0.7 (1.2 x +1.0D)両
限とも外眼部及び眼底応変化はない。明室にて瞳孔
径は右 2.0rnrn，左 5.5rnrn，対光反応は車接間接と
も右正常，左欠如，輯藤反応は右正常，左眼では僅
かに認められる。暗室では対光反応は著明な反応が
なく，暗順応 1時間後の轄襲反応は， 50 crnの距離
にある 100Wの電球を見つめさせて， 4分後に 1
mmの縮瞳を認めた。
〔経過J 6年余を経た現在に於ても，瞳孔所見並 
びlζ鍵反射消失は依然として存在しており，何等の
改善も認められない。 ζれは既に北村 (1955年)の
報告した症例である。
第 6例 44才の女子。主婦
〔発病時前後の症状及び経過J25才時，内科医よ
り瞳孔の不同を指摘され，当院眼科において Adie
氏病の診断を受けた。当時視力は左右共に 1ム瞳
孔径は右眼長径 5mm，短径  4.5mm。左眼は正円
で径 3mrn。対光反応は左眼K異常なく，右眼はー
見絶対強直の如く見えた。暗室で暗順応 1時間後に
は，両瞳孔径は 1rnrn宛増大し，対光反応及び輯鞍
反応の出現が認められた。 P.S. R.は両則共に欠如
し， A.S.R.は高度に減弱していた。ワ氏反応は当
時は検し得なかったが， 20年後の現在は陰性で，流
産もなく，男子 4人を挙げており，且っその聞に受
療した事実のないことから当時も梅毒K擢患してい
7ことは考えられない。なお，瞳孔所見及び P.S.R.
の消失も当時に比して何等の改善も認められなかっ
た。
第 71qlj 57才の男子。農業
38才時，当院眼科で Pupil1otonieと診断された
例であるが， 19年の現在も，当時と等しく明室では
右眼は一見対光強直の如く見えるが，暗順応 1時間
後には，対光反応及び輯鞍反応の出現を見， P.S.R. 
は依然、充進を示していた。本例及び第 6例は伊東
(1940)の報告例である。
第 8例 12才の女子。生徒
本例は第 7例の孫で，その家系図は表 2の如くで
ある。
瞳孔は両側とも散大し，対光反応及び臨鞍反応は
何れも遅鈍であるが， P.S.R.は明らかに認められ
?こ。 
表 2.
一合 |一♀不全.ll型 
36才 12才
合一一合不全.I型一l一合一一一1一合  
77才 57才 35才 9才
一♀」合  
32才.5才
要約
扱て，以上 8例の自家経験例を要約し一括すると
表 3の如くである。
即ち，性別は合:♀=3: 5で女子氏多い。発病 
年令は 12才---51才で， 10才代が 1名， 20才代が
4名， 30才代が 1名， 50才代が 2名で成人期に比較
的多い。
弦 1'[発病と云う意味は，患者が医師を訪れ本症候
群を指摘される以前に自らそれを自覚していたか否
かを云うのであって，自覚をもっていたものが 3名
であるのに対して，不識であったものが  5名K及
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表 3. 症例一覧表
備 考例釦川山……|性附酬酬ミJ淵淵別刷一リ川|
I2全引|同完+lト一 |ト一川!合判|戸1 i引|不識咋(吟蓋明1+1τ 行|千叶|同強迫観念 
減弱|不全工上三~!神経質l減弱l不識!なしいいI51I合2l 
-1.11 減弱|不全i減弱I -"I+ I 自覚|眼痛1 2 I ♀3 1 51 I 
4 l♀ I 29I自覚|蓋明I+ 1-1減弱|減弱|不全1I 1 I - I神経質，知覚異常 
5 l♀ I(~~) I自覚|霧視卜 I+ I完全 I6.51 - I 全身倦怠~f - f -
1-1なしいl不識i(払I♀6| 
+!神経質I 191I 元進|充進|不全I，-I~l合|忍)片岡7 I
司司 12I不識)1;川十 I+ 1+1 + I不全n1 '2い!神経質
び，他疾患のため医師を誘れ或は偶然、に他人から指 表 4. Adieの分類
1-1完全 l20I二」-

瞳 反 易J
クミ，フ三ロ=ァ ;百摘されるまで無自覚であったものの方が多い。然し，眼症状l乙対して自覚を有していたものは5名あり，その症状としては蓋明 2(第 1例，第 4fitl)，眼
痛 1(第3例)，霧視 2(第5例，第7例)等があげ
られるが，乙のうち 2名が限症状を主訴として医師
を訪れたのみで，他は是等の症状に対して比較的無
関心で左程痛痔を感じておらず，殆んど無自覚であ 
2 った。従って，一般に治療と云う意味では積極的な
関心が認められず，長期観察には屡々困難を伴つ 
7こ。
眼症状については何れの症例も瞳孔運動以外に著
変を認めなかった。
血液並びに髄液ワ氏反応は何れも陰性であった。
臨孔の異常所見はー側性が 5例であるのに対し，
両側性が 3例である。病的瞳孔は何れの症例におい
ても正常瞳孔より大であり，すべて散瞳性で縮瞳を
示したものは全くなかった。
瞳孔径は Adieが指摘している如く，日により変
動するものがあり，形も正円形から卵形を示した例
(第 1例)などが認められた。 
P.S.R. '1乙関しては，完全に消失しているものが 
3例，極めて減弱しているが反射の残存したものは 
3例，正常と思われるもの 1例，寧ろ充進を示した
ものが 1例であった。
以上の諸点を総括して Adieの分類(表 4)と対
比すれば，著者の症例は，

完全型…・………… 3例

不全型工…..一…・…・・・ 4例

張 
2 I非定型緊張
不全| 
3 I非定型緊張|消 失
l消 失
不全型E……・・……… 1名
の如く分類することができる。
観察斯間は 1年から 20年にわたり平均 6.9年で
ある。
遺伝の可能性の認められたものは 2組(症例 1と 
2，症例7と8)であった。乙れに関しては更に後述
する。
第 3章者 按 
Adie症候群に就いて， Adieは其の臨床症状と
して次の 8特徴を挙げている。 
L 発病時，自覚症状を伴うことの少いこと。 
2. 一般に女子氏多いとと。 
3. 眼症状は瞳孔運動以外応変化がないこと。 
4. 血液及び髄液のワ氏反応が陰性であること。 
5. 瞳孔所見は通常一側性であり，患側瞳孔は常
に散瞳を示して健側より大であり，瞳孔反応は以下
の様な特徴を有すること。
工)対光反応(直接及び間接): 明室では縮瞳を
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表 5. 症例
備
視1-
戸川年|発病|械眠症状主|出 
1+
1592gi 1合 ¥41ち1~f ¥事 ¥言明言明 -1記載なし|神経質 
2I5925i 合 I(~~)I 自 覚|蓋 明1+1-1-1-1完全|記載なし|神経質，偏E 
3l593gl♀[4¥不 識|無 し|十 1-1十1-1完全l記載なし lトラ 
134
4159451合 1 不 識|眼精疲労 1+1+卜ト|完全|記載なし|軽度視野狭窄 
512幻~I ♀ 1 18 1 自 覚|右眼鈍痛 l十1-(十|十|不工全1- 1 
1
1

+ 
1+
覚|視力減弱|十卜 1- 完全|記載なし|て山
司志瓦~.137\ 不 識|蓋 明|十 1+卜卜|完全|記載なし| 
40
61お3gl♀1 覚 125臨卜1+1+11
白 不ご1- 1てんかん
弓ぷ♀|判白
|2¥
間関1
-
I+ 
I
1弘引♀ よし卜l三 lー1+l
I-
-1明1不19
記載なし|記載f 完全 甲状腺腫|記載なし l
完全|記載なし|精神分病¥-1川可一二|ーf記載なし|記載1 21五市福引司
9|言9451♀¥ l記載なし l識|蓋
1+)I記載なし|記載なし11fI940 1 -合 完全l記載なし l川 
32

1
1

玉置初|合11
同19421 不 識 l 怯量発作 1+ 卜|徴吻~~内全|記載なし|合 ¥401
巾42l♀ 1 識lE22 1-1-1-1完全| + 1鰐jZFて膝蓋 ま卜 1不2
148

29
 自
不
記載なし|記載なし 1-¥+川|廿|不工全|記載なし|
161694~ 1合( 記載なし i視障碍 1-1+1-1-1完全|記載なし|左上肢底痛
1+
1間空し|記載なし| 
覚|長広 :1+1-1+1+1不円記載なし l
137
川君94Z|♀ 1 記載なし|記載なし 1+ 
18E94Ei
♀)
23
司K95|合1 識 I 記載なし|mu竺竺|十¥+卜卜|完全i
201E951
 合 [211自 覚i視力減退 1-1+1+1-¥不工全|記載なし| 
17合 自1
1

21iE951

自
霧 記載なし l23(fI95~ ( ♀ ¥251自 覚l 視!十l-1-1-I完全l
24\ 君95~ 1 泣|不 し1+1+1-1~I 完全|記載なし|強迫神経症♀ i 識|な
覚|蓋 明[+ト|微弱|微弱γI~ [記載なし|
42
可195E|♀1 党|視力障碍卜 1+十(十円全|記載なし|1

)1話I(I♀~95~251 不 し|十|十¥- 1-識|な ¥完全|記載なし|強迫神経症 
1-1二|完全|記載なし i1+ 

町風|♀I E!_覚 蓋 明1-1十卜卜|完全|記載なし|瞳子一著明1~I_ j
を128
26iM|♀ 1 記載なし i -I記載なし140 
95Zl 不 識|蓋 十)-1-1完全l記載なし|輩皮病，神経質♀ (21 明 1-1
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起きず，健側は総べて正常。暗室では患側は緩慢旦
つ緊張性に出現。
ll).臨模反応: 明室では著明な緊張症状を示す
が，暗室では著しく明瞭となり，その速度を増す。 
IT)轄藤中止後: 直ちに瞳孔の増大を来すもの 
(Strasburger型〉と，暫時時聞を経て散大するも
の (Sanger型〉とがある。
百〉閉験反応: 屡々緊張性を示す。 
6. 膿反射 (P.S. R.，A. S. R.)の消失を合併
すること。 
7. 予後は良性停止性であること。 
8. 多種の精神身体的症状を屡々発現すること。
以上の臨床症状に関して，従来報告された本邦例
(表 5)，著者例(表 3)及び外国例を比較しつつ些か 
考察を試みたいと考える。 
1) 眼自覚症状
Morgan及び Symond等は発病時に急激な視力
障碍を訴えた症例を記載し， Adieは限部不快感を 
有する例を示し， Wei1及び Rys等は急激な散瞳を
自ら認めた症例を報告している。吾が国の報告例に
おいても，武野，伊東，桑原，西村，小野等は差明
を認めており，宇山，高橋，市原等は霧視を島津，
山本等は眼精疲労を，中島，山本，川田等は視力障
碍を，市原，杉本等は眼落痛を挙げており，無自覚，
の者は僅かに 3例(11.1%)に過ぎない。
著者の症例に於ても，初発眼症状として蓋明 2，
霧視 2，眼痛 1を認め，全ぐ自覚症状を欠いた者は 
3例 (37.5%)に過ぎなかった。 
Adieは発病時，眼自症状を伴う症例の少ないこ
とを特徴としてあげているが，仔細に検討すれば本
邦例並びに著者例に示す如く，寧ろ自覚症状を欠く
ものが甚だ少ないことを知った。但し，以上の諸症
状を有するにも拘らず，疾病としての自覚を欠くこ
とが多いので，限症状のみを主訴として医師を訪れ
るととが少いのではあるまいか。以上の観点から疾 
病に対する自覚の有無を観察すれば，本邦例に於て
は27例中 10例 (37%)のみが自覚を有するに過ぎ
ず，著者例l乙於ても 8例中3例 (37.5%)Iζ認めら
れ，本邦例に於ける成績と極めて近いことを知る。
従って，発病時限自覚症状を有する者が可成り多い
にも拘らず，疾病としての自覚を有する者が比較的
少いのは，本症候群が生来性に存在するものとは考 
えられず，その発症が寧ろ後天的のものである乙と 
を示す証左とも考えられるが，同時に，何等かの誘 
因に依って比較的軽微且つ緩徐に発現する為に，重
篤感を欠くことに依るものではないだろうか。或は
該眠症状が存続するにも拘らず，或る程度で停止す 
る為，慣れにより主観的症状が軽減乃至消失すると
も考えられる。 
2) 性別
性別に関し Holmesは 71.4%，Kehrerは 69.2
%， Adieは78.4%の如く女性に甚だ多いことを認
めており，本邦例に於ても 62.9%を示している。著
者例に於ても女性は 62.5%を占め，女性の優位性を
確認し得るが，その出現率は外国例に比しそれ程著ー
しくはない。 
3) 発病年令 
Adie R.依れば発病年令は 19才以下 7，20---39才
10，40---59才 8，-60才以上 0で， 20---39才に最も多
いという。本邦例K於ても 19才以下 5， 20---38才 
15，40---59才 7，60才以上 Oで略々同様の傾向を示 
している。著者例に於ても 19才以下 1， 20---39才
5，40---59才 2，60才以上 Oで同様に 20--39才に最
も多いことが認められた。従って，本症候群は前2
者と同じく成人期に発症する場合が最も多いのでは
ないかと考えられる。 
4) Pupil1otonie (瞳孔緊張症)の出現側 
Adieは通常一側性であるととを特徴として挙げ
ているが，彼の症例l乙於ては 73.7%，Behrは84%， 
Petit et Delmondは80%，杉本の蒐集した外国例
では 81.8%に於て片側性に出現する ζとの多いと
とを示している。本邦例l乙於でもー側性出現が 84.6
%を占め，略々同様の傾向を認める。
著者例ではー側性のものが 62.5%で両者K比す
れば柏々少いが，ー側性出現の優位は明らかに認め
られる。
左右の出現頻度を検討すれば，外国例に於ては 36
例中，右側 26例 (72.2%)で右側に出現する乙とが
甚だ多く見られるが，本邦例記於ては 22例中 11例
(50%)で左右差は認められない。然るに，著者例で
は片側出現例 5例中， 4例 (80%)が右側に出現し，
明らかな右側優位性を示している。
以上を綜合すれば， Pupillotonieは Adieの主張
の如くー側性K出現することが甚だ多く，しかも，
杉本の記載の如く右側~R.多く発症せる傾向があると
考えられる。
5) 臆反射消失の有無
Adieの症例では P.S. R.の消失を伴ったものは
13例中 11例 (84.6%)で，うち 1例が片側性であ
り， 13例中 2例は寧ろ充進していたという。
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本邦の症例では P.S.R.の消失を伴ったものは 25
例中 18例 (72.0%)で，うち 4例のみが片側性であ 
った。叉， 25例中 2例が減弱しており， 5例は寧ろ 
充進を示した。著者例に於ては P.S.R.の消失を伴
ったもの 3例 (37.5%)，著しく減弱したもの 3例
で，外に比しかなり少いと思われる。 
一側性l乙現れた Pupil1otonieとP.S.R.消失と 
の偏在性の関係K就いて検べたが，特殊な傾向は認
められなかった。
6) 原因的考察
本症候群の原因K関しては未だ定説がない。乙れ
は本症候群を有する症例の解剖学的検索を行う ζと
が甚だしく困難である為と考えられる。試みに従来
の報告例を見ても，その解剖学的所見を記載したも 
のは，僅かに安芸等の小脳部 MeningeomaK依る
1例を認めるに過ぎない。
従来， A. S.を症候性のものとして報告している
ものは次の通りである。
Jelliffe (1933)はA.S.がインフルエンザ，脳
炎，糖尿病，アルコホノレ性多発神経炎，甲状腺機能
異常，交感神経機能障碍，精神々経症，悪性貧血等
K見られたと称し， Kehrer (1937)も頭部外傷，電
光撃， d星紅熱，ヂフテリー，眼部帯状へJレペス，ビ
として考えている者には， Saenger (1902)，Doma-
rus，Voss u. Meyer (1937)，Dressler u. Wagner 
(1937)等があり， Recklinghausen氏病，痘性脊髄
麻痔，筋萎縮側索硬化症等との類似疾患を考えてい
る Dawidenkow， Crouzouが L'る。最近では
hereditar-degenerativer Sklerose と考えている
D. Bolsi (1952)等がし1る。更に Kehrerは遺伝
要素が根底にあり，これに外因が働いて発現するも
のと推定している。 
以上の諸説を大別すると，器質性(症候性)，機能
性(植物神経失調性)，遺伝性(遺伝変質性〉の 3説
がある.ことになる。
著者例の第 1例及び第2例，第717tl及び第8例の
2組は，何れも家族性に出現したものである。従つ
て，との 4例，即ち 2組は偶然の一致を全く否定す 
る乙とが出来ないにしても，遺伝因子の存在を否定
する乙とは甚だ困難であろう。即ち，上述の 2組は
本症候群成立に関し，遺伝性素因の重要性を示すも 
のとして充分考慮しなければならなし1。しかも，乙
れを精神医学的に観察すれば，第 1組(第 1，第 2
例)の第 1{~Úは強迫神経症であり，其の父たる第 2 
例は明らかな神経質傾向を有しており，第7例及び
其の孫Tこる第8例にも同様の神経質傾向が認められ
タミン欠乏症，間脳腫蕩，四畳体出血，脳下垂体障ーる。乙れ等の諸点を綜合的に考察すれば，遺伝因子
碍，筋無力症などを挙げている。 Pasualinis，Rug-
gero et Emillio，Ballati (1934，1939)等は植物
神経の末梢部氏於ける伝染性中毒性障碍であると考
え， Thりben，Nikolaus (1940)は妊娠早期に乙れ 
を認めている。また， A. Witte (1952)は Toxo司
plasma gondii による原虫性疾患にそれを認め，
T. Ghisoni (1952)はアルコホル中毒患者1:，安芸
等(1955)は小脳腫療の解剖例にこれを認めてい
る。 
植物神経系失調を基盤として考えている者に，古
くは Holmesを始めとして Behr(1921)，Imman 
(1925)， Franchel (1935)， Harvier u. Budin 
(1935)等があり，本邦に於ては，杉本(1934)が本
症候群に植物神経系の緊張異常を呈する症例の多い
ことから本説を支持しており，黒岩等は A.S.K輩
皮症及び自律神経不安定症状を伴った症例を挙げ
て，同様の推定を述べている。
次l乙，錐体外路疾患と関係があると説く者l乙 
Kehrer (1938)，Morgan u. Symond (1931)， 
Lowenstein u. Westphal (1927)等がある。
最後に，遺伝性乃至 heredodegenerativな疾患
の可能性を肯定せざるを得ないと考える。また，本 
症候群の原因を自律神経系の失調と考えるものが可
成り多いが，著者例に於ては第3例のみが Pilokar-
pintest K 2度の陽性を示したに過ぎず，他は各種
の検査によって自律神経系の不安定乃至失調の存在 
を明らかにすることができなかった。 
全例を通l_jて認められた比較的明らかな徴候は，
性格的に神経質傾向を有することであり，また，第
8例を除いては，何れも無力型乃至細長型の体型を
示していたことである。文献に依れば， Behr，Kar-
pow，Reitsch，竹野，宇山等の例は何れも神経質で 
あり，栗本，横山の例は強迫神経症状を伴ってお 
り，是等の点からも心因の可能性を全く除外し得な
いが同時ι，機能性失調の存在をも全く否定するこ
とは困難であると考える。
なお，著者例Iζ於ては器質的障碍の存在を証明し
得る所見を認めることは出来なかったが，安芸等の 
Meningeom による特K小脳部の圧迫，中島(1946)
の脳溢血及び Kehrerの頭部外傷等を始めとして幾
多の報告が見られ，器質的病変に基いて発現したと
考えられる症例は少くない。
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以上の諸点から本症候群の原因を単一のものとし
て把握することは甚だ困難であると考える。Kehrer
は遺伝要素が根底にあって，これに外的原因が働い
て発症するものと推論しており， Meyerもほ Y同様
の考えを述べている。
乙のように A.S.の諸報告中lζは遺伝の可能性を
推測する者が比較的多いにも拘らず，実際l乙明らか
な遺伝を認めたものは極めて少く，僅かに Meyer， 
Bromberg，M. Voss及び安藤等を数えるに過ぎな
い。しかし，以上の事実は決して遺伝説を不利にす
るものではないと考える。何故なら，遺伝に関し実
際l乙検索した報告は極めて少し殆んどその記載を
欠いており， もしも，乙れ等の報告者がこの点を考 
慮して遺伝調査を詳細に行っていたならば，或は更 
K多くの家族的発症例を発見し得たのではないかと 
も考えるからである。 
乙の点から，著者の症例の如く 2組に家族的 A. 
S.の出現をみたことは，本症候群成立に関与する遺 
伝素因の重要性を示すものとして特に注目すべき所 
見と思われる。 
s.e拘第 4章結 置問 
1. 著者は Adie症候群8例 (6例中l乙2組の家 
族内発現を認めた 2例を加える〉を経験し，長期に 
Eる観察を行ったので，その遺伝歴及び臨床所見の 
詳細に就いて報告した。 
2. 臨床症状に関して，自家経験例と，従来報告 
された本邦例及び外国例とを比較検討した結果，次
こ。Tの諸事実を得 
工〉従来少いと言われていた自覚症状は，蓋明，
霧視及び恨痛等の眼症状l乙関しては比較的多く認め
られるにも拘らず，疾病として自覚する者が甚だ少
ll)その出現率は本邦lと於ても女子優位性を示す
が，その男女差は諸外国程著しくはない。 
m)本邦に於ても本症の発生は成年期比多く諸外
国のそれと一致する。 
IV) Pupil1otonieの出現は諸外国例に於けると
同様にー側性が多く，明らかな右眼優位性を認めた。 
3. 2組の家族性出現をみた患者の症例は，本症
候群成立に関与する遺伝素因の重要性を示すものと
して特に注目する。
終りに臨み，御懇篤なる御指導御校閲を賜わ
った恩師荒木教授に，心から感謝の意を表しま 
す。
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